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' Presentacion del caso

Paciente masculino de 13 aios de edad, derivado a hepatologia por hiperbilirrubinemia con bilirrubina total de 3.5 mg/dL, a predominio de la
indirecta. Como antecedentes personales referia asma con multiples internaciones hasta los 5 afios de vida y déficit intelectual sin diagndstico de
severidad ni seguimiento. Examen fisico: taquipnea, resto dentro de limites normales.

Examen cardioldgico normal (se descartd hipertension pulmonar).

Como primera aproximacion diagndstica por imagenes se le solicité una ecografia abdominal en la que se evidencid: higado de tamafio conservado
pero heterogéneo a expensas de multiples imagenes nodulares ecogénicas en relacidon al parénquima circundante, de aspecto regenerativo.

Ante la sospecha de patologia crénica y cirrosis hepatica se realizé un ultrasonido Doppler (fig. 1) en el que se constato:
e \ena porta sdlo identificable a nivel de su porcion extrahepatica (tronco principal de calibre y flujo normales).
Carrefour y ramas portales: no pueden identificarse.
La porcidn del tronco portal justo previa al carrefour se encuentra dilatada e impresiona comunicarse con la VCI.
Arteria hepatica: aumentada de calibre, compatible con arterializacion del flujo intrahepatico, con velocidades e IR dentro de limites normales.

Venas suprahepaticas: con flujo bifasico.

La sospecha de fistula porto-cava fue confirmada mediante una angiotomografia (fig.1 y 2) siendo compatible con una origen congénito (Congenital
Porto Systemic venous Shunt — CPSS) subtipo Il, de los descritos por Abernethy en su clasificacion.
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Hallazgos imagenoldgicos

Ecografia abdominal, proyeccién axial a nivel de hilio

hepatico, vena porta comunicada con la vena cava inferior,
- H ausencia de ramas portales intrahepaticas.
. , . :
= « Tomografia abdominal con contraste, tiempo venoso, corte
2 & o _ axial que muestra derivaciéon portocava anteriormente
S < descrita, higado con realce heterogéneo por multiples

imagenes hipodensas redondeadas de limites definidos.

Tomografia abdominal con contraste.
Reconstruccion en plano coronal, tiempo venoso, que
muestra la hipoplasia de las ramas venosas portales.
Reconstruccion en plano sagital, tiempo arterio-portal, que
muestra derivacion de porta hacia vena cava inferior.




Discusion

Los shunt portosistémicos congénitos (SPSC) son anomalias vasculares raras del sistema venoso esplacnico. Permiten que la sangre intestinal llegue a
la circulacion sistémica sin pasar por el higado, lo que resulta en una variedad de sintomas y complicaciones a largo plazo. Son el resultado de la
persistencia de vasos embrionarios .
Pueden clasificarse en dos grandes grupos: extrahepaticas e intrahepaticas.
Las extrahepaticas pueden ser de dos tipos %:
e Tipo | o malformacidon de Abernethy: Shunt término-lateral con ausencia de flujo portal intrahepatico. Ausencia de la vena porta con un desvio
completo a las venas sistémicas (vena cava inferior o, con menor frecuencia a acigos, iliaca, renal).
o 1A: Drenaje separado de la vena mesentérica superior y la vena esplénica.
o IB: La vena mesentérica superior y la vena esplénica se unen para formar un tronco comun que drena en una vena sistémica.
e Tipo ll: Shunt latero-lateral con flujo portal parcialmente conservado. Tronco portal principal conservado o hipopldsico que se conecta a la VCI.

Las derivaciones intrahepaticas se definen como comunicaciones > 1 mm de didmetro entre la vena porta intrahepatica y las venas hepaticas o
suprahepaticas. Segun la clasificacién propuesta por Park et al. en 1990 *:

Tipo 1: vaso unico de didmetro constante, conecta la vena porta con la vena cava inferior.

Tipo 2: derivacion periférica localizada, una o mas comunicaciones en un solo segmento hepatico.

Tipo 3: Venas porta y hepaticas periféricas conectadas a través de un aneurisma.
e Tipo 4: multiples pequeifias comunicaciones distribuidas difusamente en ambos I6bulos.
Ademas de los anteriores, se ha sugerido un quinto tipo al conducto venoso persistente 3.



' Discusion

Los nifios con SPSC pueden presentar una disfuncion neurocognitiva inexplicable y otros problemas de comportamiento debido a la
encefalopatia hepatica de bajo grado y esto representa entre el 17 y el 30% de los casos #, como manifestaba nuestro paciente.

La hipoxia refractaria y el sindrome hepatopulmonar se pueden encontrar en alrededor del 10% de los casos “.

Se han notificado nodulos hepaticos de regeneracién como los hallados en el caso expuesto (p. ej., adenoma, hiperplasia nodular focal,
hemangioma) siendo resultado de la alteracion de la hemodindmica local, con el aumento compensatorio del flujo arterial. Pueden ser Unicos
o multiples, pueden ocurrir a cualquier edad y se encuentran con mayor frecuencia en pacientes adultos con EPSS. La bibliografia también
menciona la aparicion de tumores malignos (carcinoma hepatocelular [CHC], hepatoblastoma, sarcoma) en estos pacientes en ausencia de
disfuncién hepatica y cirrosis (4 % de todos los casos).

La ecografia Doppler se utiliza tanto para el diagndstico como para determinar la relacion de derivacion portovenosa.
La TCy la RM son claves para definir mejor la anatomia anormal # y el subtipo de shunt.

Invariablemente se requiere un estudio completo que incluya pruebas invasivas radioldgicas, bioguimicas y dinamicas para establecer el
diagndstico y delinear la anatomia de |la derivacion que permita un adecuado abordaje terapéutico .



' Conclusion

Se presenta un nuevo caso de SPSC extrahepatica, patologia con muy pocos reportes en la literatura mundial.
El conocer sus caracteristicas imagenoldgicas permitira al radidlogo tenerla entre sus diagndsticos diferenciales.
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